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ban HCM-es betegekben vizsgáltuk a BKH jellemzésére tradicionálisan használt paraméterek és a szív-MRI-vel pon-
tosan meghatározott bal kamrai izomtömeg (BKIT) közötti összefüggést.
?????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
standard szív-MRI-vizsgálat történt, a bal kamrai izomtömeg (BKITMRI) meghatározásával. A BKITMRI és az alábbi BKH-
??? ????????????????????? ??????? ????????????? ????????????????????????? ????? ?????????????????????? ???max), Maron–
???????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
kamrai izomtömeg (BKITecho, a Deveraux-formula alapján). A BKITMRI-t a standard 16 bal kamrai szegmens falvastagsá-
gainak átlagával (BKátlag) is korreláltattuk.
??????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????MRI-vel. A 
leggyengébb korrelációt a BKmax esetében észleltük (r=0,385; p=0,01), a Maron–Spirito-score ugyancsak gyenge kor-
????????? ??????????????????????????????? ?????????????????????????????????????????????????????????????????MRI között 
?????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
BKITMRI és az BKátlag mutatta (r=0,678; p<0,0001). Bár a BKITMRI és BKITecho???????????????????????????????????????????
tapasztaltunk (r=0,445; p=0,0028), a Bland–Altman-analízis alapján a BKITecho?????????????????????????????????????????-
lagos különbség: –194,9 g, ±1,96 SD: 46,0 illetve –435,8 g).
????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????-








A hipertrófiás cardiomyopathia (HCM) jelen ESC-defi-
níció szerint olyan primer, a balkamra hipertrófiájával 
jellemezett myocardiumbetegség, ahol a hipertrófia 
mértékét nem magyarázzák egyéb abnormis nyomás-
viszonyok (1). A HCM az esetek többségében örökle-
tes kórkép, és a familiáris ioncsatorna-betegségekhez 
(2–4) hasonlóan típusosan Mendeli, autoszomális do-
??????? ??????????? ??????? ???????? ??????????????? ???
expresszióval. A betegséget 40-60%-ban specifikus, 
???????????????????????????????????????????????????-
??????????????????????????????????????????????????????-
nünk más génelváltozások által okozott HCM-fenokópi-
áktól (14, 15).
A hipertrófia lokalizációja, kiterjedése és mértéke nagy-
fokú heterogenitást mutat HCM-es betegekben (16, 17). 
Típusos esetben a hipertrófia excentrikus, nagyobb 
mértékben érinti az intraventricularis septumot, mint 
a bal kamra szabad falát, amely esetben aszimmetri-
kus septumhipertrófiáról (ASH) beszélünk. A hipertrófia 
leggyakrabban az interventricularis septum basalis ré-
szén a legkifejezettebb, míg máskor a teljes septum-
ra diffúzan kiterjed. Ritkább esetben a hiper trófia a bal 
kamra apicalis részére (apicalis HCM) vagy a bal kam-
????????????????????????????????????????????????????-
???????????? ??? ?????????????? ????? ?? ???????????? ????????
koncentrikus formában jelentkezik A balkamra-hiper-
trófia lokalizációjának jellemzésére szolgál az ún. Ma-
ron-klasszifikáció (18).
A balkamra-hipertrófia mértékének és kiterjedésének 
jellemzésére számos paramétert és score-rendszert 
???????????????????????????????????????? ???????????????
és leginkább használt ilyen paraméter a maximális bal-
kamra-falvastagság (BKmax), amely a bal kamrai szeg-
mentumok bármelyikében mért legnagyobb bal kamrai 
??????????? ????????? ?????????? ????????? ?? ???????????????
????????????????????????????????????????????????-
nek definiálja a hipertrófiát amennyiben csak egy kam-
rai szegmentum érintett, középsúlyosként, amennyiben 
????????????????????????????????????????????????????
érintett. Ismert az ún. Maron–Spirito-score is (balkam-
ra-falvastagság-index), amely a bal kamrát négy szeg-
mentumra osztja (anterior, laterális, inferior, septalis), 
és a szegmentumok bármely magasságában mért ma-
?? ????? ???????????????????? ???????????? ????????? ??
teljes balkamra-hipertrófia mértékét (19). Összetettebb 
score-rendszer a Wigle-score ?????????????, amely a hi-
pertrófia mértékén és apex felé való kiterjedtségének 
pontozásán alapul (20). 
?????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
??????????????
????????????The magnitude and distribution of left ventricular hypertrophy (LVH) shows a remarkable variety in pati-
ents with hypertrophic cardiomyopathy (HCM). To characterise LVH in HCM, several LVH parameters has been tradi-
tionally used in clinical practice. In our study we aimed to look for correlation between traditional LVH parameters and 
MRI derived left ventricular mass (LVM) in patients with HCM.
????????? ???????????? The patient study cohort included 44 HCM patients (27 males, average age: 43±16 yrs). 
Cardiac MRI examination was performed according to standard methods and left ventricular mass (LVMMRI) was deter-
mined. Correlation was looked for between LVMMRI and the following left ventricular hypertrophy parameters: maximal 
left ventricular wall thickness (LVmax), Maron-Spirito score, Weigle score, number of hypertrophized LV segments, and 
left ventricular mass calculated from echocardiographic parameters, using the Deveraux equation (LVMecho). LVMMRI 
has been correlated with the average left ventricular wall thickness (LVaverage)?????????????????????????????????????????
standard 16 left ventricular segments.
????????????? ????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????MRI. LVmax, the most 
frequently used parameter to characterised LVH in HCM, showed the weakest correlation with LVMMRI (r=0.385; p=0.01), 
and the Maron-Spirito score showed also a weak correlation (r=0.518; p=0.0004). The Wiegle score and the number of 
??????????????????????????????????????????????????????????³0.6 (r=0.600, p=0.0001; 0.643; p<0.0001, respectively). 
The best correlation was observed between LVMMRI and LVaverage??????????????????????????????????????????????????????
correlation was seen between LVMMRI and LVMecho (r=0.445; p=0.0028), according to the Bland-Altman analysis, LVMecho 
????????????????? ???????????????????????????????????????????????????????????????????????
??????????? Parameters, traditionally used to characterise left ventricular hypertrophy in HCM, show weak correlation 
with cardiac MRI derived left ventricular mass in patients with HCM. Therefore, it seems imperative to investigate the 
??????????? ??????????????????????????????????????????????????????????????? ?????????????????????? ?????????????????
hypertrophic cardiomyopathy.




tegség lényege a más okból nem magyarázható, primer 
myocardiumhipertrófia, amely a balkamra-hipertrófia 
(BKH) mértékével, a bal kamrai izomtömeggel (BKIT) 
?????????????? ?????? ???????????? ?? ???????????????
trófia szemikvantitatív paraméterei és a HCM patofizi-
???????????????????????????????????????????????????????-
mos esetben, vizsgálták, összefüggéseket keresve pl. 
a BKH és diasztolés diszfunkció mértéke, a pitvarfibril-
láció kialakulása, a kamrai tachycardiák jelentkezése, 
a hirtelen szívhalál bekövetkezte, vagy a szívelégtelen-
ségbe való progresszió szempontjából (21–30). Utóbbi 
vizsgálatokban fenti, echokardiográfiás paramétereket 
használták a BKH jellemzésére, mint pl. a BKmax, Ma-
ron–Spirito-score vagy Wigle-score. Fenti vizsgálatok 
eredményei tehát nem a valós balkamra-hipertrófia 
(balkamra-izomtömeg) tényleges mértékével, hanem 
?????????????????????????????????????????????????????-
rekkel való összehasonlításokon alapulnak.
??????????????????????????????????????????????????????-
pertrófia jellemzésére használt echokardiográfiás para-
méterek, valamint az MRI-vel meghatározott tényleges 
bal kamrai izomtömeg közötti összefüggést vizsgáljuk 
hipertrófiás cardiomyopathiás betegekben. Vizsgáltuk 
továbbá a balkamra-izomtömeg mértékének meghatá-




A vizsgálatot a Szegedi Tudományegyetem Szent-Györ-
gyi Albert Klinikai Központ Regionális Humán Orvos-
biológiai Tudományos és Kutatásetikai Bizottsága a 
165/2016-SZTE számon engedélyezte. Mindegyik be-
????????????? ????????????????????????????????????????-
gálatba.
Az SZTE II. sz. Belgyógyászati Klinika és Kardiológiai 
Központban gondozott, 44 hipertrófiás cardiomyopa-
???????????????????????????????????????????????????????
módon. A betegek közül 27 volt férfi (61%), átlagélet-
koruk 43±16 év volt. A betegekben echokardiográfiával 
mért maximális bal kamrai falvastagság (BKmax) 28±6 
mm (16–39 mm) volt. Tizenegy betegben (25%) észlel-
tünk szignifikáns bal kamra kifolyótraktus gradienst, az 
obstruktív betegekben a nyugalmi csúcsgradiens 56±32 
Hgmm (34–120 Hgmm) volt. Mindegyik beteg sinusrit-
musban volt, két betegben bal Tawara-szár-blokkot ész-
leltünk. A vizsgálatba való bevonáskor nem választot-
tunk be olyan betegeket, akikben korábban ICD- vagy 
pacemaker- (PM) beültetés történt, de a kivizsgálás 
során meghatározott magas hirtelen szívhalál rizikós-
??????? ???????? ?? ????????? ?? ????????????? ????? ?-
lantáció történt (5 esetben primer, 1 esetben szekun-
????????????????????????????????????????????????? ?????
transluminalis septalis myocardiumabláción (PTSMA) 
átesett betegekben mind az echokardiográfiás, mind az 
?????????????????????????? ??????????????????
Módszerek
A betegekben standard módon 2D- és Doppler-echo-
kardiográfia történt, standard parasternalis rövid- és 
?????????????????????????????????????????????????????-
zetekben. A bal kamra 16-szegmentumos modelljét 
használva, mindegyik szegmensben megmértük a vég-
????????????????????????????????????????????????????????
????????? ??????????? ?? ????????? ???????????? ?? ???????????
izom síkjában és a csúcsnál. A végdiasztolét EKG-ka-
puzással határoztuk meg, az R-hullám csúcsánál. 
Utóbbiakon kívül további standard echoparamétereket 
határoztunk meg (aortagyöki, bal pitvari, végdiszatolés 
???????????????????????????????????????????????????????
mitralis és tricuspidalis insufficientia mértéke, balkam-
ra-kifolyótraktus-gradiens mértéke).
Az echokardiográfiás vizsgálattól számított három hó-
napon belül minden betegben standard MRI-vizsgálat 
történt, 1-1.5 teslás MRI-rendszereken. A szív-MR-fel-
vételek kilégzés végi állapotban készültek, EKG trigge-
relt módon, T1-súlyozással, 0-40 msec-mal az R-hul-
lám után. Szívciklusonként 25 fázist örökítettünk meg, 
10 mm-es szeletvastagságokkal. Az alkalmazott 
MR-szekvenciák rövidtengelyi, longitudinális négyüre-
gi, vertikális kétüregi és jobbkamra-kifolyási traktus né-
??????????????? ????????????????????????????????????-
góképek felvételeiket. A többszeletes, rövid tengelyt 
???????????????? ?????????? ????????????????????????????
szintje feletti síktól a szívcsúcs szintjéig terjedt. A bal-
kamra-izomtömeg meghatározása (BKITMRI) a rövid-
tengelyi síkokból, az endo- és epicardialis kontúr meg-
határozásával, planimetriával történt, a MASS-szoftver 
alkalmazásával. Az endokardiális és az epikardiális 
kontúr közötti terület felelt meg a miokardiális izom 
volumenének, amelyet a szoftver a rövidtengelyi né-
????????????????????????????????????????????????????????-
?????????? ????????????? ??????????? ????? ????????? ??
szívizom tömege adódott.
1. TÁBLÁZAT. A Wigle-score pontrendszere a balkamra- 
hipertrófia szemikvantitatív jellemzésére hipertrófiás cardio-
myopathiában
A hipertrófia kiterjedtsége Pont
Septumvastagság (mm)  


















kamra-hipertrófia jellemzésére használt paramétereket 
határoztuk meg:
???? ??? ???????????????????????????max): a bal kamrai 
szegmentumok bármelyikében mért legnagyobb bal 
?????????????????
???? ????????????????????????????????????????????
3.  Maron–Spirito-score (balkamra-hipertrófia-index): a 
bal kamrát négy szegmentumra osztva (anterior, la-
terális, inferior, septalis), a szegmentumok bármely 
magasságában mért maximális balkamrafal-átmé-
?????????????????
4.  Wigle-score: összetett score-rendszer ???? ?????????? 
amely a hipertrófia mértékén és szívcsúcs felé való 
kiterjedtségének pontozásán alapul (21).
?????????? ?????? ?? ??? ?????????????????? ?????????-
inek átlagát is meghatároztuk (BKátlag). Az echokar-
diográfiás alapadatokból a balkamra-izomtömeget 
a Deveraux-formula (31) segítségével számítottuk ki 
(BKITecho).
???????????
A folyamatos változókat átlag±SD formában fejeztük ki. 
Az MRI-vel meghatározott bal kamrai izomtömeg és az 
echokardiográfiával meghatározott adatokból számított 
hipertrófiaindexek közötti korrelációt lineáris regresszi-
ós analízissel vizsgáltuk. A 0,05-nél kisebb p-értéket 
tekintettük statisztikailag szignifikánsnak. A bal kamrai 
izomtömeg MRI-vel meghatározott és az echokardio-
???????? ??????????????? ???????????????????? ????????







Mind az öt, szegmentális echokardiográfiás adatok-
???????????????????????????????????????????????????????
szignifikáns korrelációt mutatott az MRI-vel meghatá-
rozott balkamra-tömeggel ???? ?????????. Mindazonáltal, 
a korrelációs koefficiens értéke egyik esetben sem érte 
el a 0,7-et, így a korreláció mértéke egyik esetben sem 
??????????????????????? ?????????????????????????????-
kamra-hipertrófia jellemzésére leggyakrabban használt 
paraméter, a maximális bal kamrai falvastagság (BKmax) 
esetében észleltük (r=0,385; p=0,01; ???????????????). 
A szintén gyakran használt index, a Maron–Spirito-sco-
re ugyancsak gyenge korrelációt mutatott a balkam-
ra-tömeggel (r=0,518; p=0,0004; ????????????????).
A Wigle-score, valamint a hipertrofizált szegmentumok 
száma és a balkamra-tömeg között azonban 0,6 feletti 
korrelációs koefficienst észleltünk (=0,600, p=0,0001; 
???????????????, illetve 0,643; p<0,0001; ??????????????
nel).
A legszorosabb korrelációt az eddig nem használt pa-
raméter, a 16 bal kamra szegmentum falvastagságának 





A bal kamrai izomtömeg MRI-vel és a Deveraux-for-
mulával meghatározott értéke között szignifikáns, de 
gyenge korrelációt találtunk (r=0,445; p=0,0028; ??????
???? ???????). Mindazonáltal a Bland–Altman-analízis 
azt mutatta, hogy az echokardiográfiás paraméterek 
???????? ?????????? ?????? ???????????????????? ???? ??????
túlbecsüli a valós bal kamrai izomtömeg értékét (–194,9 g, 
±1,96 SD: –435,8 – 46,0 g; ????????????????).
Megbeszélés
Munkánk a szegmentális balkamra-falvastagság echo-
kardiográfiával mért és ezen adatok alapján kalku-
lált hipertrófia score-ok és az MRI-vel meghatározott 
tényleges balkamra-izomtömeg közötti korrelációt vizs-
gálta. Eredményeink szerint a korreláció a tradicioná-
lis BKH-paraméterek és a valós BK-izomtömeg között 
??????????????????????????????????????????????????
az eddig leggyakrabban használt balkamra-hipertrófia 
paraméter, a maximális bal kamrai falvastagság ese-
tén. ???????????? ???????????264 HCM-es beteget vizs-
gálva saját vizsgálatukban hasonlóképpen alacsony 
korrelációs koefficiens értéket (r2=0,38) kaptak a ma-
ximális BK-falvastagság és a bal kamrai tömegindex 
??????? ??????????????????????????????????????? ?????
????????????? ????????????????????? ????????? ?????????
????? ???????? ????????? ??????????????????????????? ?????
amennyiben egyre több mérés adatát inkorporáljuk 
az adott hipertrófia-indexbe (pl. Maron–Spirito-score, 
Wigle-score), annál magasabb korrelációs értéket ka-
punk. Mindez a balkamra-hipertrófia kiterjedtségének 
és heterogenitásának egyenes következménye. Ered-
2. TÁBLÁZAT. A balkamra-hipertrófiát jellemző paraméte-
















Átlagos BK-falvastagág (BKátlag) 0,678 p<0,0001
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Cardiologia Hungarica ???????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
ményeink mindazonáltal arra utalnak, hogy korábban a 
HCM klinikai eltérései és lefolyása szempontjából vizs-
gált balkamra-hipertrófia score-ok a balkamra-hiper-
??????? ??????????????????? ???????????????? ???????????
így a ko rábbi vizsgálatok eredményei fenti összefüg-
gésben nem megbízhatóak. Különösen lényeges lehet 
??????????????????????????????????????????????????????
globális mértéke elvileg meghatározó lehet, mint pl. a 
diasztolés diszfunkció mértéke vagy szívelégtelenség-
be való progresszió esetén.
Eredményeink szerint az echokardiográfiás paraméte-
rek alapján kalkulált bal kamrai izomtömeg és annak 
MRI-vel meghatározott tényleges mértéke között is 
????????? ?????????? ????? ??????? ???????? ??????????? ???-
????????? ??? ???? ????????? ??????? ?? ????????????????
alapján számolt bal kamrai izomtömeg két falvastagság 
értéket inkorpolál a képletbe, amely lényegileg uniformis 
balkamra-falvastagságot és szabályos balkamra-geo-
metriát feltételez, amely HCM esetén azonban nem így 
?????????????? ????????????????????????????????????????
de a Deveraux-formula alapján meghatározott balkam-
ra-izomtömeg, mint klinikai paraméter számos alkalom-
???? ????????? ???????? ???????????? ????????????????
???????????????????????????????????????????????????????
eddig hiányzott a szakirodalomból.
A balkamra-hipertrófia meghatározásának különös 
????????????? ?????? ????? ?? ????????????? ???????? ????
1. ÁBRA. Korreláció az MRI-vel meghatározott balkamra-izomtömeg (BKITMRI) és a maximális bal kamrai falvastagság (BKmax, 
A-panel), a Maron–Spirito-score (B-panel), a Wigle-score (C-panel) és a hipertrófizált BK-szegmensek száma (D-panel) között
2. ÁBRA. Korreláció az MRI-vel meghatározott balkamra- 
izomtömeg (BKITMRI) és 16 balkamra-szegmentum  
falvastagságának átlaga (BKátlag) között
22
Cardiologia Hungarica ???????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
igazolták, hogy a maximális BK-falvastagság a be-
?????????? ?????????????? ????????? ?????????? ??????-
tora és a maximális BK-falvastagság >30 mm feletti 
mértéke hirtelen szívhalál-rizikót jelent (21, 28, 29, 
33). A BK-falvastagság mértékét jelen hirtelen szív-
halál prediktáló algoritmusok is figyelembe veszik (1). 
Utóbbi szempontból érdekes adat, hogy ????????? ???
???????????? ???? ???????? ????????? ?????????????? ???
MRI-vel meghatározott BK-izomtömeg-index az ad-
verz kardiális kimenetel szempontjából szenzitívebb 
paraméter volt (100%, 39%-os specificitással), mint a 
>30 mm BKmax, ami pedig specifikusabbnak bizonyult 
fenti tekintetben (90%, 41%-os szenzitivitással) (32). 
Vizsgálatukban 10 HCM-mel kapcsolatos haláleset 
???????? ????? ???????????????????????? ???????????????
??????????????? ????????????????????? ?????????????-
ban az alcsoportban volt, ahol a BK-tömegindex je-
???????????????????????????????????????????????????-
????????? ??????????? ??????????????? ?????????????
?????????? ???? ???????? ????? ???? ????????? ?????? ????-
gáltban nem találtak összefüggést a BK-tömegindex 
és a klinikai kimenetel között, de abban lényegesen 
alacsonyabb esetszámú (109 beteg) betegcsoportot 
vizsgáltak (34).
Következtetések
A balkamra-hipertrófia jellemzésére használt paramé-
terek szignifikáns, de túlnyomórészt gyenge, vagy kö-
????????????????????????????????????????????? ???????
izomtömeg MRI-vel meghatározott értékével. Az elté-
??????????????????????????????????????????????????????-
kulált és az MRI alapján mért bal kamrai izomtömeg 
?????????????????????????????????????????????????????-




A munka a „Ritka betegségek patogenezisének kuta-
tása, új diagnosztikai és terápiás eljárásokat megala-
pozó fejlesztések” (GINOP-2.3.2-15-2016-00039), az 
???????? ?????????????? ????? ??????????????? ??????-
sági és hALálozási mutatólnak jaVítása transzlációs 
orvostudományi mEgközelítésben – STAY ALIVE” (GI-
NOP-2.3.2-15-2016-00048) és a Szegedi Tudomány-
egyetem ÁOK Kari Kutatási Alap „Hetényi Géza” pályá-
zatának támogatásával készült.
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